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1. 緒 雪量 
目 
近時神経筋疾患に関する筋電図学的研究の進歩は
めざましく，補助的診断法として欠くことの出来
ないものとなっている。それに反し，躍患筋について
の病理組織学的研究は，未解決の点が多く， Green-
:field et al.(1 (1957)は臨床的所見と組織学的所3) 
見は必ずしも一致した解答を見ず，通常，組織学的
には変性性疾患と炎症性疾患との区別をつけること
は困難を伴うと述べている。
また Pearson(22)(1959)は，非選択的l乙得?こ各種
内科疾患110例につき， 930標本にも及ぶ筋生検で
の組織学的検討の結果，筋線維の変性，再生像など
が多くの疾患に随伴する所見が得られ，非特異的障
害の慢性に移行する状態が，筋力の全体的低下と衰
弱に関与するとし，疾患を診断するに当り信頼でき
る特有な所見は得られなかったと述べている。しか
し，近時筋生検法が従来の一般的形態的検索法のみ
ならず，組織化学的面からも検討が加えられるよう
になり，とれら所見と各種検査法を合せ検討するこ
とにより，一層正確な診断的価値が得られるように
なった。著者は今回，神経および筋の面での検索を
進行性筋ジストロフィー症につき行い，いささかの
知見を得たので報告する。
進行性筋ジストロフィー症については， Meryon 
(18) (1852)が家族性に発生し，幼児期より始まり，
進行性に発展する，筋肉の萎縮と筋力の低下をきた
す症例として初めて観察し，そのうちの 2例の死体
解剖で，脊髄は侵きれないようであるが，筋肉は頼
粒状変性に相当した所見を示していたと報告した。
また Eulenberg & Cohnheim(10) (1866) は， 
Duchenneの言う肥大性麻痔の剖検例で，中枢神経
系には全然変化が認められないと報告した。最近 
Adams et alω (1962) も，中枢神経系では，筋組
織が高度に荒廃してから量的に前角細胞の減少が認
められるのみで，有意の変化はないと述べている。
1959年， Co忌rs& Woolf(のは，メチレンブJレ一生
体染色法とコリンエステラーゼ染色法を筋生検に用
い，各種神経筋疾患の末梢性変化を解析し，神経お
よびその筋接合部の面からも検討が可能となった。
進行性筋ジストロフィー症に関しての筋内神経線維 
および筋接合部に注目した研究は少し著者は立岩，
山根等制)の微小電極法による検索施行時， 原則と
して同一筋の筋生検を行い，主としてメチレンブ、Jレ
一生体染色，チオコリン法によるコリンエステラー
ゼ染色，一般H・E染色を中心に検索を行った。 
I. 研究方法 
A. 検査対象
本症例は 7才から 16才までの男子 11例と 13才
の女子1例の四肢筋で， 症例 10を除きすべて下肢
筋を検索した。各症例共臨床的，血清生化学的に明
らかに進行性筋ジストロフィー症として診断された
もので，男子 11例は Duchenne型に属し，女子1
例は Limb-girdle型である。(表 1)
鵠|病型|年令|性I21検査筋 
1 13才D 型 合 
//2 9才 合 
//3 11才 合 
//4 11才 合 
5 /1 14才 合 
り 13才6 合 
/17 16才 合 
8 り 11才 合 
9年 右内側広筋 
6年 左前腔骨筋 
7年 左大腿直筋 
2年 左前腔骨筋 
9年 左排腹筋 
4年 左前腔骨筋 
7年 左内転筋 
5年 右前腔骨筋 
9 // 16才 合 13年 右排腹筋 
10 LG型 13才 ♀ 2年 左腕接骨筋 
11 D 型 13才 合 7年 左長排骨筋 
12 // 7才 合 3年 右前腔骨筋
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B. 筋生検の実際
標本採取時種々の人為的変化が生ずるのを避ける
ため，できるだけ同一条件で筋組織を採取した。検
索の対象とされた四肢筋は，ほぼその被検筋の筋腹
の中央部と思はれる部位を中心に 0.5%プロカイン
溶液で局所浸潤麻酔を行い，被検者l乙底痛の有無を
問いつつ皮膚より筋膜に向け切聞を約 5cmにわた
り加える。筋組織が露出したら無麻酔下はその表面
をリンゲル氏液で、濯液しつつ微小電極法による検索
を行い，終了後再度皮下組織に浸潤麻酔を行い次の
如く筋組織を採取した。
筋標本は，露出した筋組織の申央部を電子顕微鏡
的検索に用いるため約 5mmx10mm大に， また
その隣接部を約 15mmx35mm大に筋線維の方向
K沿って筋組織を採取し，生理的食塩水に浸した湿
性ガーゼの上で線維の方向lζ軽るく伸展しつつ鋭
利lζ等分する。次Ic，前回までの操作時に疹痛を強 
く訴えた部位は神経要素が豊富にあるであろうと想
定し， そこを中心に約 6mmx40mmの範閤に，
マントー針を用いて 5分以上時間をかけつつゆっく
りと 0.05%メチレン青生理的食塩水を，筋線維の
方向に沿って末梢部より中枢側に向け約 15ml注入
する。筋組織が充分濃青色化したのを確かめつつ切
除する。場合iとより色調の淡い部分にはまた数 ml
追加注入を行いつつ切除した。採取した筋肉片は漏 
紙上に伸展し，乾燥を防ぎつつ室温で約 15分放置
後、一片は一般組織学的検索用として 10%中性ホJレ 
マリン液に入れ，最低2週間は固定した後，パラフ
ィン包埋を行い，横切，縦切標本を作成，主として
HE染色を行い組織像を検討した。他の一片も筋線
維の収縮を避けるよう，注意深く漏紙上に伸展した
まま 10%中性ホルマリン生食液に入れ， 6時間間定
後，チオコリン法， Couteauxの変法(24)を用いコ
リンエステラーゼ染色を行った。反応液は PH5.0
に調整し，反応時間は 20分とした。また今回の検
討の主体をなしたメチレンブルー生体染色法は，
Coers et alω(1959)により改良され，臨床的応用が確
立されたと言えるが，本邦においても，最近初山(15) 
(1964)は Polioについてこの染色法を用い，その
優秀性を認めている。従来の鍍銀法その他による検 
索法に比べ，簡単な操作で短時間に比較的安定した
染色性が得られる利点がある。著者もこの点に注目、
し， 2.3の経験を加えた染色過程を述べると，試薬
は Chroma，Methylene Blue，Polichrome，Unna 
を用い， 0.05%生食液として溶解し櫨過したものを
生体注入前に煮沸消毒を行い，室温に放置して冷却
後使用した。生体染色を施した標本は 2等分し 3mm
内外の厚きとし，シャーレ内の生理的食塩水で湿し
たガーゼの上に乾燥を避けるよう並べる。シャーレ
の上から如雨露状に作成した軽金属の蓋を被せ，水
中を一度くくやらせた酸素を，その蓋を通して標本の
上に毎分 11の割合で約 1時間吹きかける。試料のガ
ーゼK接した面の青色化が不均等な場合は， 2，.，3回
反転し表面広充分酸素を当てるようにする。酸素で
処置した後直ちK約8%モリブデン酸アンモン飽和
溶液に入れ，氷室(0，.，40C)に24時間保存する，モリ
ブデン酸アンモン飽和溶液は使用前に漏過し，充分
の量として用い，組織内への結品形成を予防すると
共に染色の定着を助けるよう注意した。その後数回 
蒸留水で水洗後， 10%中性ホ Jレマリン液lζ入れ， 2 
日間固定を行う。組織片は閏定終了後数分水洗し，
10%庶糖溶液に数分浸けた後氷結切片を作成した。
切片作成時に人工産物の介入がかなり大であると考
えられ，水洗せずそのまま 10%中性ホルマリン液で
氷結切片を作成する場合より比較的安定した切片が
できるようである。また脱水，封入までの過程も染
色性の低下をきたす原因となり得るため，切片は蒸
留水で数回洗った後，卵白グリセリンを塗ったスラ
ィドガラス上に置き， 370C I乙調整した牌卵器中広
24時間放置し充分に乾燥させる。検索の目的に応じ
て40μ より 100μ の厚さに切られた標本は，直ちに
90%アルコールより脱水を始め，最少時間内に脱
水を終了し，キシロールで充分に透徹を行い，パノレサ
ムで封入した。この様な操作で得た神経要素の染色 
性は他の組織に比べ濃染し透明度の高い標本が得ら
れるが，一方人工産物の介入にも充分注意が払はれ
ねばならず，筋線維の断裂や収縮等についても神経
要素の変化との関連土，いわゆる病的変化との鑑別
に配慮されねばならないと思う。そこで組織構造お
よび筋線維の蛇行，不連続性，筋線維聞の空隙や亀
裂形成等には充分注意を向けつつ検索を行った。 
III. 神経染色による病的変化とその検討 
筋内神経終末に関する研究は古くからなされ，
Zacks(32) (1964)の記載にみられるととし約 140
年もの歴史があるが，人体における神経終末の検索
は，近年 Woolard(3D(1926)，Chor(7) (1933)など
によりようやく検討がされるようになり，比較的新
しく，その後も検索すべき終板の存在が人体から得
た生検材料に容易に検出され得なかったことや，染
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色法や染色性の不安定さに難点、があり，報告もその
後散見するにすぎなかった。近時組織化学的局在性
の研究が進歩し，神経筋接合部の検索も容易となり，
またメチレンブ、ノレ一生体染色法の応用などによる検 
討がなされ， Coers et ai<8) (1959)は筋内神経終
末の主要病変像として， (1)終板の大きさの変化，
(2)神経および終板の変性， (3)反応性側芽形成，
に大別している。
終板の変化としては，同一筋線維を支配する終板
の大きさはその筋線維の太さと相関が密であり，ま
た肥大筋線維に終るものは大型を示し，複雑な形態
である。それにひきかえ，萎縮筋やジストロフィー
症の筋線維に終るもので、は非常に小型のものが存在
する。
終板の変性や，それに伴う反応性の変化について
は，実験的K臨床的にも多くの報告がなされて居り，
著者(1964)，(1 965)，(24) (25)もすでに報告している
ように，変性過程の axonicdebrisは数日で次第
に消失し，変性した終板は認め難くなる。また変性
過程の早期には， Coers et alく8)(1959)によると，
終板分枝のふくらみ (terminalexpansion)に腫脹
が現れ，終板の染色性の低下 (palestaining)や，シ
ギボン玉状変形 (soap-bubbletransformation)の
ような泡状変形 (bubbletransformation)で発現
する。これらの変化はメチレンブ、ル一生体染色で、特
有に認められ，終板分校 (terminalarborization) 
の腫脹と収縮に原因が求められる。また，終板分校
のふくらみ (terminalexpansion)が腫脹してー
塊となり融合すると， ソーセージ状や風船状変形
(bal1oon-like transformation)として変化する。
これらの時期をすぎると終板の崩壊や消失と共に，
蓮江(14) (1964) の報告にもみられるように SNA
(subneural apparatus)の変形，崩壊や活性度の
低下が認められるようになる。
神経線維の変性は，ウオーラ一変性として周知の
事実であるが，軸索の断裂が出現する以前に，早期 
の変化としてリボン状の形を示し，均一的に直径の
膨化をきたすようになる。亜急性の変化では紡錘状
lζ軸索の規則的な拡張を認め，腫脹した線維の中心
部は濃染すると共に，周辺は淡染し球状K軸索が腫
脹し，不規則的に正常線維と思はれる軸索より球状
腫脹が出現する乙とがある。
また一方， 脱神経が生!ずると， 反応性側芽形成
が行はれ， 亜終末神経線維 (subterminal nerve 
:fiber)や終板の終板分校 (terminalarborization) 
のふくらみ (expansion)より側副枝が発生する。
また， Morris(19) (1953) の兎の実験で，部分断裂
が末梢で存在すると，受傷後4日より， また Wo-
hlfart(30) (1958) も同様兎を用いた坐骨神経部分切
断により， 8日後に側副板形成を認めている。また
一方，高位切断実験により蓮江〈14〉，初山(15)(1 964) 
は， 10"，12週後に，著者(25)(1965) も， 70目前後
には，犬の肋間神経につき選択的前根切断実験を行
った結果，かなり成熟した側副枝を見出した。この様
にして形成された側芽と，従来存在していた終板で
は，後者は終板の形が入念にできて居り， elaborated 
terminal expansionとしてより複雑化し，大型化
を示している。側芽により出現した終板は，いわゆ
る growthcone (massue de Croissa，nce)とし
て多くは Ranvier絞輪より分れ，その尖端はピラ
ミッド型になり小さな終末を形成する。乙れらが筋
線維と種々な支配様式を示し，終末神経支配比の変
動として表現される。 
IV.研究成績 
A. 筋内神経線維とその筋接合部における変化
症例により筋組織の荒廃が高度で筋線維の認めら
れなかった症例以外では，終板の形態は非常に変化
に富み，一般的にほぼ正常と思はれる終板も混在し
ているが，多くは染色性の異常，終板分枝の腫脹や
収縮像，終板分校のふくらみの数の減少，不規則化
や小型の球状変化などが同一筋内神経束より分散し
た終末軸索の終末として形成され，各々の終板が多
様性を示している。 
或る終板では収縮した形態を示し，単一の不規則
な球状となり，また bizarreend plateと言はれ
る奇怪な形のものも混在している。終板が腫脹し， 
風船状のものや，しやほん球状のものが少数ながら
認められる。
また，或る症例では再生像を示すと云える growth
coneの形成や，小さい側芽を伴った場合もあるが，
入念にできている大型の終板も多くの場合側副枝を
伴った終末軸索に形成されている。 
次に，これら終板の筋接合部の態度を示す SNA一
についてみると，メチレンブルー生体染色で認めら
れた変化が高度なものほど， それに平行して SNA
の崩壊傾向や形態の不鮮明化が存在し，同一筋線維
上にも崩壊傾向を示すものや，小形の SNAが共存
し，小型の Unitの少い SNAはかえって良好な形 
態を示す場合がある。その他に， 分節状に広く分
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散した unitが環状に並んだり，列状につながって
いるものも認められる。また，活性度の変化は特に
ないがー塊となってあたかも単一 unitの如き像を
示すものも存在する。
筋内神経線維束では，それより分れる終末軸索の
変化は，筋線維の萎縮や終板の小型化の著明なもの
では，軸索が軽度であるが細くなり萎縮化の傾向を
思はせるが，全般的にみて正常の形態を示すものが
大部分を占める。しかし筋線維の萎縮の著明な部位
で、は軸索が細く淡染され，あるものは数珠状を示す
ものが混在し，終板との接合の不明瞭なものもある。
多くの神経線維は，正常像に比べ筋線維と平行に走
行して終末を形成するものが多い。また，症例により
大小様々な終板とその変性像の著明な例では，終末
軸索に分れる前よりすでに筋内神経線維束中に数珠
状の線維もかなり含み，終末軸索に紡錘状の腫脹や
静脈癌状の腫脹を示すものも豊富に認められる。乙
れらのことは Gree:field(3) (1957)らの言う endo-
neural :fibrosis との関連上興味い問題であり，本
症例のうちで高度に筋線維の荒廃の認められたもの
で，間質組織中氏運動支配を思わせる神経線維束は
高度に染色性が低下し，なかには神経線維構成が知
覚性を思わせる線維束の存在したことは，いわゆる
endoneural :fibrosisを示唆するものと考えられる。
次に反応性の側副校形成については，かなりの頻
度で認められ，主として同一筋線維上に，あるものは 
筋接合部の近くで側芽が形成される。また終末軸索
のあるものは，多方面に数本の側副枝を形成し，異 
った筋線維に分散し終板を与えているのがあり，神
経終末支配率のうち A.T.I.R (absolute terminal 
innervation ratio) の増加のみならず， 部分的に 
神経原性変化であると考えられる ω く14)(15) (24) (25) 
FTIR (functional innervation ratio)の増加を認
めた。乙れらのことより Bauwen(3)(1955)の主張す
る終末部での病変や， Coるrset alω (1959)が筋炎
k認めた所見と考え合せると類似して居り，終末軌 
索を中心にした，神経線維の異常も充分考えられる。、
B. 筋組織における変化
切除標本は肉眼的K，帯黄赤紅色または魚肉状色
調を示し，筋線維と置換された結合織や脂肪組織の
量と関連があ芯と思われるが，正常筋の色調とは異
っている。
一般染色性による筋組織の変化は症例により様々
な態度を示し，筋力テストの低下と筋肉の肉眼的所
見により，脂肪や結合織の増加を予想させる色調の 
不良のものほど， 30μ 以下の萎縮，変性した筋線維
の増加が著明になる。症例によっては，全視野に数
本の筋線維しか見出せないものや，ほとんど間質結
合織および脂肪組織で占められたものも認められ
た。筋線維の病的変化は諸家の報告にみられ石ょう
に硝子様変性，混濁腫脹や頼粒状変性が存在し，全
体的に丸るみを帯びた線維が増加する。また筋鞘核
の中心移動が認められ， Coるrset al (9) (1965)は，
正常筋では筋線維の辺縁に存在する筋核は 1筋線維
当り 4ケ以上に増えず，中心核は 100本の筋線維当
り4ケ以上はないと述べているが，それに比較して
もかなり増加し，あるものは横断面の同一筋線維中
に中心移動核が数ケも存在するものがある。また間
質脂肪組織の増殖は，結合織増加に比し強いものが
比較的多く，間質組織が 5割以上に増加せるものも
かなり多い。
また， 70μ 以上の線維を肥大筋線維とすると，そ
れは一般に言われている程多くはなく，約半数の症
例にみられた。一部の症例では，特長ある，いわゆ
る自occulardegenerationと思われる筋線維の壊
死が認められた。その他筋線維の亀裂形成，断裂，
線維性分裂，など人工産物との区別が困難であるが，
かなり著明にほぼ全症例に認められた。次lと筋線維 
の再生についてであるが， Adams et alω(1962) 
によると一般的に 2型があって，主として発芽
(budding)によるものであり，他は稀に認められ
胎生期の筋肉の発生と類似していると述べている。
ζの再生筋は，鑑別の困難な plasmodialmassょ
りなり，筋鞘核を多く含んでおり， Walton et al 
仰 )(1956)， Walker et al (28) (1962)，Pearce at 
al (1962)，Pearson(23) (1963)らの認めるように，
染色性の薄い円形の明暗を持つ空胞状筋核のある， 
好塩基性線維の存在があり，建在筋線維との接合と
して再生筋線維の出現を認めている。これら再生筋
線維の証明は，神経染色により認められた growth 
cone の存在との関連上興味深いが， これら好塩基
性線維についての検討は，今後の問題としたい。 
以上の所見を症例別に表示すると次の如くである。
(表 2)
V. 総括ならびに考按
進行性筋ジストロフィー症は，特有な病理組織像
を示すいわゆるミオパチーとして，近時欧米では 
Green:field et al (3) (1957)，Bourneω (1960)， 
Adams et al (1) (1962)，Pearce et al (21) (1962) 
一352- 千葉医学会雑誌 第 
(表 2)
41
 巻
12[1 2 I 3 1 4 1 5 1 6 1 7 1 1 1'1 [10 [-8 9 
量|筋線維 16 1 8 1 -I 7 1 8 I 7 1 I 6 1 6 I 4 1 4 -i
開|間質脂肪 12111512[112131413 [ 
9
14
，
14 
，長l;(間質結合織 12-1-1I511 1 I1-T6I I1I11212 
T1筋線維の変性|川川町川→-1 * 1俳いいい|件川
|症例番号 
件 俳 
円筋線… 
最大筋線維径 l8M45μ*
1
50165μ18 70μ|附|蜘町|附[ 
l1 1+I
川 25μ|
見
筋核増加[件!件 件 1+[件 1*[*I件|件|件|廿
問中心移動|十 件 1+1+I十 l十[+1-1千|十1+
淡 染|叶 i十 1+1+I|#|+|+|#|十|十 十
風船状腫脹 1-1+ 一 1-[-1-1-1+1+1-[-
終 シ腫ャボン玉脹状 -i -1-[-1-1+1+1-1-1+I-1メ
十 特小板分球枝状形成終I-I-i +1廿|朴 1+I*1+I1+Iチ 単一塊状 4十 +レ 終板形成 十~~-[~十[ +[ 1+1+1*[ 
十奇妙な終板| 件[+ +1+1+1 1*1+1+1+1-板
ブ 出 一 一 十1+1+1+1+1+11+1growc吋-1+ 
Jレ 成熟した複 十1-1+ 1-1十|件 I - *1+I，+ I+1雑な終板
、/ 
I 
生 淡染萎縮 i掛 1+1俳 i件|十 +1朴 1+1件 1+1件 1+
体
筋
長ボン長|十 1+ +1十|十 1-1+1+1-1+1+内
染!神 重脈癌長 1-1+ 一 I+I-j-I+I+I-I+I+
色経
ま景品 1-1+ -1+1十 1+1+1+1+1+1十所線
京佐 線細い数珠維状 1一 I上 l 十 j+I件 
1
l
1+1*[件 [-1*1+見終
末 側副枝形成 1-1+ +1 +1+I*1+I-I+1'+十 t 軸 1 → 1/R →|ノ|ノ|メ 1/1ノ|→|ノ|→索 
F T I R →|→ l →|→|→ 1ノ 1/1ノ l→|→|→
壊 + + + *十+ + * +コ染 立収 十 + リ 縮
、:/ 
ェ色 接
筋
分節化
ス 止口』 十 十 + 十 十 十 + 十 + +ト 十
テ所部腫 脹
フlglh吋 件|十 1+1*[+1件[ - 1件|廿ゼ見 小型化
複雑化|十 1+ 寸|廿 1*)十|十 1*1-1+1件大型化
十 1+1俳|十 I+1+I*I廿
斎藤: 筋生検による進行性筋ジストロフィー症の組織学的研究第 4号 一特に神経終末を中心として一 -353--
Pearson (23) (1963) Bourne & Golanz(5) (1963) 
等の広範な研究がなされているが，その病理組織像
は筋炎と類似し鑑別は困難を伴うとし，我国におい
ても室(20) (1965)は， myogenic de妊useatrophy 
であり，特に dystrophic distributionを示すと
述べているが，神経原性との鑑別上，異質であるこ
と以外には特有な所見は見出されていない。しか
し，乙の様に筋原性の変化のみでなく何んらかの障
害が神経系に関与しているとの考えもあり， Tower 
、26)(1937)，Furguson et al(12) (1957)等は，不
動性萎縮筋においても， また神経原性萎縮筋でも 
不動性要素が加れば筋原性萎縮像を思わせる所見が
認められるとし， Arieff et al(2)(1953)，Green:field 
et al (1957)，室(20) (1965)等は largegroup of 
small :fiberの存在を一部に認めていることや，脊
髄前角細胞の障害のはっきりしている Polio!こもジ
ストロフィーと類似する所見を認めている。とれら
の乙とより筋線維の配列からみていわゆる筋原性変
化と神経原性変化は混在しているものと考えられる。
Adams et alω(1962)は，神経染色lとより，運
動性線維と知覚性線維の障害はなく，筋線維の変性
の時期が進行しでも，運動終板の分校に萎縮性変化
が出現し，終板の終末分校(terminalarbosization) 
の収縮が認められるのみであると述べている。ま
た， Bowden et al(6) (1946) も筋線維が全部消失
しでも筋紡錘は良く保たれていることより，知覚性
終末や終末器官の異常はないものと推論している。
しかしこれらの報告とは反対に， Falin et al (11) 
著者の所見でも，錘外筋に比べ，錘内筋線維の支配
神経線維や終末の染色}性は良好で，わづかに終末の
不鮮明化や，一部神経線維に数珠状変化や球状腫脹
を思わせる所見が認められるが，その構造は良く保
たれていた。しかし高度障害筋では，ある程度の変
化はあるものと予想される。
これら鍍銀法による神経染色は，終末における形
態学的変化を，それに随伴する細胞と共に検索する
には最適であるが， 間質結合織の増殖がある場合
神経およびその細胞の選択的染色性を阻害する。
Ehrlich によるメチレンブ、Jレ一生体染色性はその点
では優れており，筋内神経線維と筋接部分との関連
を100μ前後の厚い標本でも追求可能となる。 Coers 
et al∞(1959)は，メチレンブ、ル一生体染色法とコ
リンエステラーゼ染色法を併用し，甲状腺ミオパチ
ーを含む 18例につきその所見をまとめて報告して
いる。それによるとやはり神経支配は一次的には侵
きれず，神経線維は正常像を示すと述べている。 
Pearson (23) (1963)は，進行性筋ジストロフィー 
症に於いては，筋線維の変化はすでに胎生期に発
現しており，通常用いる“わづかな筋力の低下"で
も，約50%の筋線維に構造上の変化をきたしている
と述べていることや， Coers et alω(1%5)の報告
している潜在性の Neuropathyでも，神経系にか
なりの変化を筋生検で認めていることを考え併せて
も，本症例で筋線維の比較的健常な部位での筋内神
経線維は正常像を示し，やはり一次的神経線維の変
化はまづないものと考えられ，また高度筋組織の減 
(1940)は，仮性肥大の存在する若年性の肩甲上腕型¥少した症例で，非常に細くなった筋線維上に終板は
筋ジストロフィー症において， Gros-Bielschowsky 
法による鍍銀染色で，帝国い側副枝による側枝 (side
branch) を認めたが，側芽に対する検討はなされて
おらず，小型の終板が存在することより，終板の形
成不良は一次的筋疾患に対する二次的変化であると
述べている。本邦において，最近猪狩(6)(1965)は.
筋肉神経線維の Schwann核， Schwann鞘や軸索
に，また終板の形態として，終板内終末分枝の構造，
終板内網状構造等が不鮮明となり，筋線維の変化と
平行して高度に進行することや，筋内固有感覚器
においても知覚性神経線維の変性と思われる所見を
示している。これらは各々の筋線維に終末を形成す
る終板についての態度であり，終末軸索との関連性
については考察されておらず，知覚性線維の変化も
軸索の断裂としてその変性を認めているが，明らか 
な軸索の変性とは認め難いように思われる。しかし
ほとんど染色されない状態でも，萎縮しているが薄
染した非常に細い神経線維が残存していることから 
も，神経線維はかなり強い抵抗性を示していること
が判る。また筋線維の萎縮により終末軸索が曲りく
ねった形を示し，筋線維と平行して走行しているも
のが非常に増加し，終板の変性に伴ない紡錘状腫脹
や数珠状腫脹を示す神経線維が多くなる。このこと
は二次的変化が病変の進行に伴い出現してくるもの
と考えられる。 
Co邑rset al(8) (1959)は SNAについてみると，
特に筋線維の横軸の収縮 (shrinkage)が著明であ
ると述べているが，宇尾野(27)(1964)は分節状変化
が場合により認められ，その活性度も軽度低下する
ものが存在すると述べている。症例別に観察すると
SNA の崩壊は多様性を示し，活性度の低下は著明
には認められないが，表 3!乙示す如く筋線維の変化
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図1. 症例別にみた神経筋接合部 (SNA) ヒストグラム 
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の大なものほど SNAの大きさのばらつきが著明で
ある。また仮性肥大筋線維上には一般lと大型の複雑
な終板を形成すると述べたが，あるものでは 5μ 以
下の単一の小さな unitの形成が 100μ 以上の長き
にわたり，仮性肥大筋線維上に広がっているのを認
めたが， 乙れは disseminated unitとして Coers
et alω (1959)が Dystrophiamyotonica K見出
しているものに類似しており，その筋接合部の変化
と神経線維との関連については興味深い問題であり
未解決である。
最近 Jedrzejowska(17) (1964)は進行性筋ジスト
ロフィー症 50例の筋肉切除標本につき，切除後メ
チレンブ、 jレ一生体染色法を用いて検討し，そのうち
染色性が良好であった 22例を対照として報告して
いる。それによると，亜終末神経線維(subterminal 
nerve fiber)に“し、わゆる"変性と言われる腫脹
や，軸索の一様にひろがった腫脹，静脈庸状の腫脹
や軸索の紡錘状の腫脹をかなりの頻度で認めてい
る。また約半数の症例に，側副枝が存在し，終末板
が小さくなり，円形化や不規則化を示しており，ま
た終末板の分裂 (fragmentation)は染色性の異常
に比べ高頻度に認められたとしている。また症状の
経過とは関連なく，正常筋を思わせるものにも“い
わゆる変性"を思わせる所見が筋肉神経線維に認め
られ，神経の障害が関与する比率が大であると述べ 
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トム到
Uo 
ている。著者も，側副枝は半数以上の症例に異常に
形成されており， Myopathyでは F.T. I.R.の低
下を示すのであるが，ある症例では A.T.I.R.のみ
ならず F.T.I.R.の増加をも示す線維が多く存在す
ることより，神経染色よりみた筋炎に認められる所
見ともかなり類似していた(表 2)。 乙れらのこと 
より筋線維についての病理組織学的所見では神経原
性の所見の判然としない筋組織にも，終板とそれを
支配する神経線維との関連についてみると異常像を
示し，従来考えられていた以上に終末神経線維およ
ぴ終板の変化が，筋肉組織中に認められ，かなりの
症例に，あたかも神経原性の病変が混在しているか
の如き像を示した。
v.結語 
1. 12名の進行性筋ジストロフィー症患者Kっき
四肢筋の筋生検を施行し，特に神経染色を主体
として検索を行ない，次の様な結果を得7こ。 
2. 臨床的にほノとんど変化の表れていない罷患筋
においても，筋線維の変性と同様，神経筋接合
部の組織学的異常が認められた。 
3. 間質結合織の増加と筋線維の仮性肥大および
萎縮が現われるようになると，筋内神経線維や
筋接合部にはかなりの変性像および再生像を思
わせる変化が多彩に認められた。
m
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半数以上の症例には，かなりの高頻度に側副 4. 

枝形成が認められ，明らかに異常を示す支配率
、の変化が存在し，部分的に神経原性変化や筋炎
に認められる神経支配の様相を呈するものが混
在していた。 
5. 高度萎縮変性した筋線維にも，萎縮し淡染し
た細い神経線維が支配を示し，従来言われてい
る endoneural fibrosisは，荒廃した筋組織
に存在すると推定される。それに反し知覚性線
維とその終末はかなり良く保たれていた。
終りにのぞみ御指導，御校聞を賜わりました
恩師鈴木次郎教授に厚く御礼申し上げます。
さらに本研究につき直接御指導，御鞭撞頂い
た富田裕・立岩正孝両講師 l乙深謝の意、を表しま
す。
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写真説明 
L 症例 10. 筋線維の萎縮，終板の小型化，終末分枝 (terminalarborization)の減少， (M.B染
色〉神経線維の変化は特l乙認められない。 (M.B.染色〉 
2. 症例4. 筋紡錘の錘内筋線維，神経線維および unbranchedsmall motor nerve endingはほ
ぼ正常。 (M.B.染色〉 
3. 症例 6. 終末軸索は筋線維の方向と平行して走り，終板は多様性，矢印は終板。 (M.B.染色〉 
4. 病例 6. 3.の拡大，右上方に小さな終板，左下方は側芽を伴った大きな終板， (M. B.染色〉 
5. 症例 5. 間質結合織内の萎縮筋を支配する数珠状の細い神経線維，側副枝形成あり。 右下方l乙単
ーの不規則化したソーセーヂ状の変形終板。 (M.B.染色〉 
6. 症例 6. 5.の拡大，小型の球状のふくらみ (terminal expansion)をもった終板，数珠状神経
線維は細い側副枝を形成。 (M.B.染色〉 
7. 症例 3. 荒廃し，筋線維の認められない間質組織中に， 知覚性と思われる神経線維は温存されて
いる。 (M.B.染色〉 
8. 症例 8. いわゆる筋原性萎縮 (diffuse myogenic atrophy)を示す。大小様々な筋線維，筋核
の増加とその中心性移動あり。 (H.E.染色〉 
9. 症例 12. 分節化した SNAと終末軸索，左下は細い側芽を伴っている。 (M. B~ChE 重染色〉 
10. 症例 2. シャボン玉状変形を示す終板，小型終板は growthconeを思はせるが終末軸索は紡錘
状腫脹あれ流産型とも考えられる。 (M.B.染色〉 
11.症例 2. 筋内終末軸索は数珠状やリボン状に腫脹し，左側の終板は風船状変形を示す。 (M.B.染
色〉 
12.症例 2. 11.拡大，風船状変形を示す終板小さい終板を形成した側副校を伴う。 (M.B.染色〉 
13. 症例~ 2. 高度萎縮した筋線維と bizarreend plateや単一不規則な塊状変形を示した終板。 
(M. B.染色〉 
14. 症例 8. 下方に 2個の growth cone の形成あわ上方は数珠状変性を示す神経線維。 (M.B. 
染色〉 
15. 症例1. 運動神経線維は萎縮し淡染化し，著明な萎縮筋上lこ終板の形成はほとんどない。 (M.B. 
染色〉 
16. 症例 7. 増加した間質組織中の神経線維，分岐性線維で， 自由終末を思はせる像であり終板は認
められない。 (M.B.染色〉 
17.症例 9. 各 SNAの unitは線状に配列し，分節化している。 (ChE染色〉 
18.症例 10.double end plateを思はせる SNA，右側は崩壊の傾向。 (ChE染色〉 
19.症例 6. SNA各々多彩な変化を示している。 
20.症例 6. 19の拡大， SNAは分裂と崩壊の傾向を示す。 (ChE染色〉 
21.症例 4. SNAは収縮 (shrinkage)を生じ，単一 unit化。 (ChE染色〉 
22.症例 4. 筋線維の横紋は不明瞭， SNAの活性低下と崩壊の傾向。 (Che染色〉 
23.症例 Z 筋線維は萎縮し， SNAは隆起しているが良好な形を示す。 (ChE染色〉 
24.症例 8. 肥大筋線維上の非常に小さい ChE活性， disseminated unitsを思はせる。 (ChE染
色〉
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